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Resumo

Retinopatia externa oculta zonal aguda (AZOOR) foi descrita pela primeira vez por Gass em 1993 como uma sindrome com perda
rapida de uma ou mais zonas extensas dos segmentos externos da retina. Paciente masculino, 35 anos, portador de doenca de Crohn,
queixando-se de dor ocular eventual e nictalopia em olho direito desde infancia. Em uso regular de azatioprina e mesalazina. melhor
acuidade visual 20/20 AO. A fundoscopia, lesdes hiperpigmentadas em arcada temporal inferior de olho direito, em trelica, acom-
panhando vasculatura local. Apds exclusdo de diagnédsticos diferenciais chegou-se ao diagndstico de Azoor. Azoor € uma sindrome
idiopética caracterizada por um quadro agudo inicio de fotopsia, escotoma ou ambos e € tipicamente associado a uma perda persis-
tente de fungdo visual que envolve uma ou mais zonas da retina externa. Apesar dos sintomas classicos de fotopsia, o paciente em
questdo teve uma apresentagao clinica atipica. Descrevemos um caso ocorrido em individuo do sexo masculino em regido periférica
apresentando afinamento coroidiano e com doenga autoimune associada. Dessa forma, acreditamos que € necessdria maior investi-
gacdo para verificar a etiologia da alteragdo coroideana e da associa¢@o com a doenga especifica.
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ABSTRACT

Acute zonal occult external retinopathy (AZOOR) was first described by Gass in 1993 as a syndrome with rapid loss of one or more
large areas of the external retinal segments. Male, 35 years, with Crohn's disease complaining of occasional eye pain and right eye nic-
talopia since childhood. In regular use of azathioprine and mesalazine. better visual acuity 20/20 OU. At fundoscopy, hyperpigmented
lesions in the right temporal arcade of the right eye, in trellis, accompanying local vasculature. After exclusion of differential diagnoses,
Azoor's diagnosis was reached. Azoor is an idiopathic syndrome characterized by an acute onset of photopsy, scotoma or both and is
typically associated with a persistent loss of visual function involving one or more areas of the external retina. Despite classic photopsy
symptoms, the patient in question had an atypical clinical presentation. We describe a case of a peripheral male with choroidal thinning
and associated autoimmune disease. Thus, we believe that further investigation is necessary to verify the etiology of choroidal alteration
and its association with the specific disease.
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INTRODUCAO

etinopatia externa oculta zonal aguda (AZOOR)foi

descrita pela primeira vez por Gass em 1993 como uma

sindrome com perda rdpida de uma ou mais zonas exten-
sas dos segmentos externos da retina.(”

Ocorre predominantemente em mulheres jovens, caracte-
rizadas por fotopsia, alteragdes fundoscdpicas e anormalidades
eletrorretinograficas afetando um ou ambos os olhos. (2

A etiologia de AZOOR permanece controversa. Gass su-
geriu um processo viral infeccioso da retina externa. Hipdteses
autoimunes e inflamatdrias foram propostas por Jampol e Becker.
©® Outros possiveis mecanismos incluem infiltragao flingica, poli-
citemia vera, retinopatia toxica, anticorpo antirretina. 4

O presente artigo pretende descrever um caso atipico de
AZOOR.

Relato de caso

Paciente masculino, 35 anos, portador de doenga de Crohn,
com dor ocular eventual e nictalopia em olho direito desde infan-
cia. Em uso regular de azatioprina e mesalazina.

Paciente apresentava melhor acuidade visual 20/20 J1.
Exame biomicroscépico sem alteragdes relevantes. Normotenso
intraocular.

A fundoscopia: lesdes hiperpigmentadas em arcada tempo-
ral inferior de olho direito,em trelica,acompanhando vasculatura
local. (Figura 1)

Ao OCT,em ambos os olhos, pode-se observar preservacao
de camadas retinianas, da anatomia foveal, e da interface vitreor-
retiniana na regido macular em ambos os olhos, associado a um
afinamento e dreas de irregularidade na coroide submacular do
olho afetado. Na drea da lesdo observamos afinamento de todas
as camadas retinianas além de hiperrefletividade subretiniana.
(Figura 2)

Ao exame da autofluorescéncia, observa-se preservacao das
estruturas retinianas em regiao macular e hipoautofluorescéncia
em regidao da lesdo por bloqueio pigmentar, circundada por hi-
perautofluorescéncia. (Figura 1)

Ao exame de OCT-a, observamos preservacio dos plexos
vasculares maculares, além de auséncia das lesdes em todas as

Figura 1: Retinografia e autofluorescéncia

Figura 2: Tomografia de coeréncia Optica
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Figura 3: Tomografia de coeréncia 6ptica-angiografia
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camadas estudadas. (Figura 3)

ERG e CVC nao apresentaram alteragdes, especialmente
pelo tamanho e localizacdo da lesao.

O presente estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em
Pesquisa da Universidade Federal Fluminense sob o nimero
12125619.9.0000.5243.

DiscussAo

Retinopatia externa oculta zonal (AZOOR) é uma sin-
drome idiopdtica caracterizada por um quadro agudo inicio de
fotopsia, escotoma ou ambos e € tipicamente associado a uma
perda persistente de fun¢ao visual que envolve uma ou mais zonas
da retina externa.

Em 1992 Donald Gass relatou os primeiros casos de
AZOOR durante uma palestra da Sociedade Oftalmoldgica dos
Paises Baixos, neste momento, ele tinha uma série de casos de
treze pacientes. (V

AZOOR pode envolver um ou ambos os olhos e a condi¢ao
geralmente estabilizam dentro de 6 meses do inicio sintomas, em-
bora alguns casos continuem a progredir. Em nosso caso, o inicio
dos sintomas ndo estd bem estabelecido, mas a lesdo permaneceu
estavel durante todo o acompanhamento.

E uma doenca rara caracterizada por perda aguda de campo
visual acompanhada de fotopsia,auséncia ou presenca minima de
células vitreas, alteragdes minimas do fundo de olho, angiografia
normal de fluoresceina, e diminuicdo das amplitudes das ondas
eletrorretinogréficas. O caso descrito nao tinha alteracdes a cam-
pimetria visual computadorizada e eletrorretinograma devido a
localizacao incomum e unilateral da lesao. ©®

Apesar dos sintomas classicos de fotopsia, o paciente em
quest@o teve uma apresentacdo clinica atipica. Sendo que, esse
raro diagnostico foi corroborado no paciente em questdo pela ex-
clusao primeiramente de efeitos retinianos causados pela doenga
de Crohn (principais: uveite, episclerite, esclerite, neurite dptica,
descolamento seroso retiniano, oclusdo vascular da retina) e pela
medicacdo em uso. ©
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Associado alesdes caracteristicas a fundoscopia e retinogra-
fia,bem como ao OCT com tipica hiperrefletividade subrretiniana
e afinamento de todas as camadas retinianas na lesao. Além disso,
observou-se hiperautofluorescéncia ao redor da area da lesao.

A lesdao no AZOOR ¢ uma degeneragido do segmento ex-
terno do fotorreceptor. a patologia e diminui¢do da visdo estdao
presentes uma apresentagdo unilateral; envolvimento no entanto
concomitante do outro olho é observado em alguns individuos. ©

A patogénese desta doenca ainda é controversa e propuse-
ram-se teorias que incluem: virus,imunologicamente mediada, ou
até mesmo fungos. Ap6s uma anamnese minuciosa nao foi possivel
estabelecer a etiologia do nosso paciente.

Ha4 relatos de AZOOR associado com lesdes de substancia
branca desmielinizante, mielite transversa e clinicamente escle-
rose multipla confirmada.® Pensa-se que essas entidades podem
compartilhar uma etiologia autoimune subjacente. O paciente
em questdo apresentava uma doenca autoimune que pode estar
relacionada ao desenvolvimento das lesdes retinianas.

Gass especulou que AZOOR, patologicamente e etiologi-
camente estava relacionado a um espectro de modo chamado de
“complexo AZOOR?” e incluiu sindrome de muiiltiplas brancas
evanescentes (MEWDS), sindrome aumento da mancha cega
idiopatica aguda (AIBSE), neurorretinopatia macular aguda
(AMN), histoplasmose ocular presumida (POHS), coroidopatia
pontilhada interna (PIC) e coroidite multifocal (MFC). (-

Os achados da Autofluorescéncia de fundo (FAF) em pa-
cientes com AZOOR tém sido descritos em um nimero limitado
de relatérios. Um achado comum sobre imagens de FAF no AZO-
OR ¢ uma zona de hipoautofluorescéncia rodeada por uma hipe-
rautofluorescéncia.'®!Y Mrejen et al. classificaram esses achados
da autofluorescéncia como uma area trizonal que também pode
ser vista ao OCT e a Angiografia por indocinina verde. Essa lesao
trizonal € caracterizada po ra lesio do AZOOR ter um padrao
hipoautofluorescente em seu interior com uma linha granular de
hiperautofluorescéncia ao seu redor e autofluorescéncia normal
fora dessa drea.'®!) Nosso paciente apresentava esse padrido a
autofluorescéncia.

Tomografia de coeréncia 6ptica (OCT) fornece a evidéncia
direta de zona elips6ide comprometida, a caracteristica distintiva
da retina aguda perturbacdo. Além disso,a OCT permite a detec-
¢do da mudanca de zona elipsoide dinamicamente, identificando
diferentes estdgios da progressdo da doenca. No caso descrito a
doenga ja estava bem estabelecida e s6 podemos notar destruicao
total das camadas na drea da les@o além de um afinamento coroi-
diano submacular no olho afetado ndo anteriormente descrito na
literatura pesquisada.'?

Como alternativa, essa mudanca de caracteristica também
pode ser revelada pelo tempo implicito atrasado do cone de 30
Hz,respostas mais rdpidas em eletrorretinograma de campo total
(ERG) ou respostas suprimidas no eletrorretinograma multifocal
mfERG). O mfERG tem suas vantagens exclusivas no julgamento
de fun¢des visuais durante a recuperagio.?

Os efeitos terapéuticos do esterdide sistémico ou de agentes
imunossupressor foram esporadicamente relatados na literatura.
Optamos por manter apenas observacao da lesdo e sintomas, uma
vez que a lesdo se manteve estavel e sem prejuizos as funcgdes
visuais de nosso paciente.

Acreditamos que devido a aparéncia com padrao espiculado
e area atrofica ao redor da lesdo, se tratar de uma lesdo mais avan-
¢ada de AZOOR, de acordo com a defini¢do de Mrejen et al. 19

Conciusio

Azoor ¢ uma doenga rara com fisiopatologia pouco eluci-
dada. Descrevemos um caso ocorrido em individuo do sexo mas-
culino em regido periférica apresentando afinamento coroidiano
e com doenga autoimune associada.

Apesar de estudos com anticorpos terem descartado a etio-
logia autoimune dessa doenca, acreditamos que € necessaria maior
investigac@o para verificar a etiologia da alteracdo coroideana e
da associacdo com a doenga especifica, podendo representar uma
associagdo com a doenga autoimune do paciente.
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